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状 を 認 め な い amyopathic dermatomyositis
（ADM）と筋力低下は認めないが筋原性酵素と
筋電図，MRI，病理組織などで無症候性の筋炎
を示唆する hypomiopathic dermatomyositis を




知られている 4）．抗 MDA ５抗体は CADM の
40 ～ 70 ％ に 陽 性 と な り， 抗 体 陽 性 例 で は
RP-IP を併発することが多く，予後不良である．
そのため，陽性例では迅速な治療開始が必要で
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平成 28 年 3 月 9 日当院当科へ精査加療目的に
紹介された．
　入院時現症：身長 165cm，体重 51.3kg．体









主 要 な 検 査 所 見： 採 血 WBC 4800/µl，Hb 
15.1g/dl，Ht 47.4%，Plt 14 万 /µl，CRP 0.3mg/
dl，TP 6.2g/dl，Alb 3.6g/dl，BUN 11mg/dl，
Cre 0.5mg/dl，AST 42IU/l，ALT 42IU/l，
LDH 368IU/l，γ-GTP 48IU/l，LDH 638IU/L，
T-bil 0.6mg/dl，AMY 71IU/L，CK 139IU/l，
Na 138mEq/l，K 3.9mEq/l，Cl 104mEq/l，フェ
リチン1698.1ng/ml．KL-6 962U/ml，アルドラー
ゼ 7U/ml，PT-INR 1.01，APTT 34.5 秒，Fbg 





（図 3）．胸部 CT 写真 : 両肺底部に網状影，ス
図 3：胸部 X 線写真（2016.3.9）
図 2　両手指に皮膚潰瘍を認める．（2016.1.28）
図 1：両手背に Gottoron 徴候を認める．（2016.1.28）













併用で治療を開始した．3 月 10 ～ 12 日，ステ
ロイドパルス療法として，mPSL 1000mg/day
を点滴静注した．3 月 13 日から後療法で PSL 
50mg/day（1mg/kg/day） 内 服 を 開 始 し た．
さらに，間質性肺炎の合併も考えられたため，
3 月 14 日に IVCY 750mg/day（15kg/kg/day）
を投与した．3 月 15 日より CyA を血中濃度で
調節しながら投与した．その後，3 月 26 日か
ら PSL 45mg/day へテーパリングを行った．4
月 8 日の採血でフェリチン 468.2ng/ml，LDH 
251IU/L と経時的な改善をみた．4 月 10 日に
入院時に検査を依頼していた抗 MDA5 抗体が
陽性であると報告を受けたため，4 月 12 日，5
月 10 日に IVCY 750mg/day を追加投与した．
4 月 21 日より PSL 40mg/day へ，以後 2 週間
ごとに 5mg ずつテーパリングを行った．4 月
26 ～ 30 日 に IVIG 20g/day 点 滴 静 注 し た．
図 4：胸部 CT 写真（2016.3.9）
図 5：筋生検の病理組織 . 皮膚表面の凹凸 , 汗腺の減少
（2016.2.9），HE 染色 . 対物× 10 図７：胸部 CT 写真 (2016.5.13)













































療 法， タ ク ロ リ ム ス（Tac） ま た は CyA，
IVCY の併用療法を行う 5）．特に 3 か月以内に
進行した RP-IP 合併 DM 症例ではステロイド




















MDA5 抗体の検査を依頼したが，胸部 CT で
間質陰影の増強を認めており，RP-IP である可
能性が強く考えられたため，検査結果の報告を
待たずして PSL，CyA，IVCY の 3 剤併用の集
図 8：治療経過
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